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Dysplasie fibreuse polyostotique unilatérale du membre supérieur
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Abstract

La dysplasie fibreuse est une maladie osseuse sporadique rare d’étiologie inconnue qui représente environ 2,5 % des maladies osseuses et 7 %
des tumeurs osseuses bénignes. Cette lésion bénigne pseudotumorale se caractérise par la présence dans I'os d’une prolifération de tissu fibreux et
de tissu osseux immature dépourvu de couronne ostéoblastique. Elle peut atteindre un ou plusieurs os ; I'atteinte du membre supérieur est

rarement décrite, nous rapportons ici un cas rare de dysplasie fibreuse polyostotique unilatérale du membre supérieure.
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Introduction

La dysplasie fibreuse osseuse initialement décrite par Jaffe et
Lichtenstein est un néoplasme bénin non transmissible du squelette
osseux secondaire a une mutation activatrice du gene GNAS1 [1]. II
s'agit d’une affection tumorale bénigne, une néoformation intra-
osseuse fibreuse pouvant toucher nimporte quelle segment osseux
et entrainer un amincissement des corticales et donc une
fragilisation osseuse [2]. Deux formes sont décrites selon le nombre
de localisations : a la rare forme polyostotique s'oppose la classique
forme monostotique qui représente 88 % [1]. Cette affection est
probablement sous-estimée, par la fréquence des formes

asymptomatiques.

Patient et observation

1l s'agit d’'un patient agé de 31 ans, admis pour des douleurs du
membre supérieur gauche évoluant depuis 2 ans rebelles aux
traitements antalgiques. L'examen clinique avait retrouvé une
déformation du tiers distal du bras gauche avec des douleurs a la
palpation du bras et a la mobilisation du coude homolatéral. Le bilan
radiologique montre des images lacunaires et condensantes par
endroit avec un aspect en verre dépoli. Ces Iésions sont unilatérales
intéressant le col de I'omoplate, la totalité de I'humérus, le tiers
proximal et distal du radius alors que le cubitus était intact (Figure
1). Devant cet aspect radiologique, le diagnostic de dysplasie
fibreuse dans sa forme polyostotique a été retenu. Le patient a été
traité par des bisphosphonates associés a une supplémentation en
vitamine D et en calcium, avec une bonne évolution. Une
surveillance clinique et radiologique réguliere et prolongée a été
instauré devant le risque, bien qu’exceptionnel, de dégénérescence

maligne de cette Iésion.

Discussion

La dysplasie fibreuse des os est une maladie rare, elle représente
7% de l'ensemble des tumeurs osseuses bénignes [1]. Elle est
potentiellement sévere, a l'origine de douleurs et de déformations
osseuses, de fractures, et parfois de complications neurologiques.
La principale caractéristique de cette maladie est une prolifération

extensive de tissu fibreux dans la moelle osseuse, due a une

anomalie de différentiation des ostéoblastes [3]. L'os normal est
remplacé alors par ce tissu fibreux qui comporte des petites travées
osseuses réparties anormalement et qui ne sont pas bordées par
des ostéoblastes. Cela entraine I'apparition de Iésions ostéolytiques,
de déformations osseuses et une fragilité excessive du squelette
intéressé [4]. La dysplasie fibreuse est habituellement divisée en
trois formes cliniques principales: la forme monostotique, la forme
polyostotique et la forme avec endocrinopathie (syndrome de Mc
Cune-Albright). Les formes polyostotiques ont une symptomatologie
plus marquée et se révélent plus précocement que les formes

monostotiques [2].

Le diagnostic sera fondé sur les données cliniques, radiologiques et
histologiques. Les symptomes cliniques ne sont pas spécifiques, et
sont a type de douleurs qui peuvent étre d'origine osseuse ou
articulaire, de déformations, d'inégalités de longueur des membres,
de fractures et de troubles de croissance [5]. Le diagnostic sera
évoqué chez les patients ayant un aspect radiologique compatible.
On pensera a la dysplasie fibreuse méme chez les sujets
asymptomatiques. Dans les formes polyostotiques et le syndrome
de Mc Cune-Albright, l'aspect radiologique est généralement
suffisant pour poser le diagnostic [6]. Plusieurs aspects
radiologiques peuvent étre rencontrés : il peut s'agir d’'une lésion
lytique géodique ovalaire, de lacunes multiples, de Iésion
légérement expansive, d’'une opacité homogene en verre dépoli sans
structures trabéculaires qui envahit la corticale, ou d’une opacité
condensante [7]. Dans les formes monostotiques, I'aspect
radiographique ne suffit parfois pas et le recours a la biopsie
osseuse est plus fréquent, de facon a éliminer des diagnostics
différentiels [6]. Certains traitements médicaux pourraient étre
efficaces. Au niveau des lésions osseuses, la calcitonine, un
inhibiteur de l'activité des ostéoclastes, a été initialement utilisée
pour réduire la résorption osseuse dans la dysplasie fibreuse
polyostotique. Plus récemment, les bisphosphonates, molécules a
tropisme osseux doués d’une activité antiostéoclastique, sont utilisés
avec des résultats intéressants. Leur action est a la fois antalgique

et recalcifiante des foyers lytiques [5,8, 9].

Certains auteurs ont démontré l'efficacité des bisphosphonates sur
la diminution du nombre de fractures et sur I'amélioration de la
qualité de l'os dans les formes associées ou non a un syndrome de
Mc Cune-Albright [2]. Il faut noter la place actuellement validée des
bisphosphonates de nouvelle génération, tel que le pamidronate
intraveineux, qui ont montré leur efficacité sur les douleurs et la

reprise  d'une densité osseuse satisfaisante [3]. Une
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supplémentation en vitamine D et calcium est également justifiée du
fait de I'hyperparathyroidie secondaire liée a la maladie elle-méme,
mais aussi au traitement par biphosphonates [1,3]. L'approche
chirurgicale dépendra de la localisation et de I'étendue des Iésions.
La majorité des fractures pathologiques survenant dans les zones de
dysplasie fibreuse guérissent généralement avec des traitements
conservateurs [4]. La dégénérescence sarcomateuse est une
complication rare (0,4 a 1 % des cas), plus fréquente dans les
formes polyostotiques. La dégénérescence se fait en ostéosarcome,
en fibrosarcome, plus rarement en chondrosarcome ou en
histiocytofiborome malin [1,5,6]. Le pronostic dépend de
I'importance de Iatteinte du squelette et des manifestations
extrasquelettiques. En regle générale, les formes limitées ont un
bon pronostic indépendamment de I'4ge de découverte. A 'opposé,
les formes trés étendues, survenant t6t dans la vie, entrainent des
fractures et des déformations se poursuivant a I'age adulte, avec un

mauvais pronostic fonctionnel [5,10].

Conclusion

Figure

Figure 1: A) Radiographie de face montrant une dysplasie fibreuse
du tiers proximal et distal du radius ; B) Radiographie de face
objectivant des lésions de dysplasie fibreuse intéressant le col de

'omoplate et la totalité de I'humérus

Références

La dysplasie fibreuse est une pathologie rare, pouvant se manifester
sous différentes formes, se caractérisant par une variabilité des
signes cliniques et radiologiques. Son diagnostic précoce méme au
stade asymptomatique permet une meilleure prise en charge

thérapeutique et peut prévenir la dégénérescence sarcomateuse.

Conflits d'intéréts

Les auteurs ne déclarent aucun conflit d'intéréts.

Contributions des auteurs

Monsef Boufettal est l'auteur principal. Tous les auteurs ont
contribué a la prise en charge du patient et a la rédaction du
manuscrit. Tous déclarent avoir lu et approuvé la version finale du

manuscrit.

1. Ould Slimane M, et al. Dysplasie fibreuse polyostotique du

rachis dorsal : Cas clinique et revue de la littérature.
Neurochirurgie.  2009;  55(6):595-599. PubMed | Google
Scholar

2. Durand S, et al. La dysplasie fibreuse de I'extrémité proximale
du fémur chez I'enfant et I'adolescent : Résultats du traitement
chirurgical dans 22 cas. Revue de chirurgie orthopédique et
réparatrice  de l'appareil moteur. 2007; 93(1):17-
22. PubMed | Google Scholar

3. Chapurlat Roland. Le traitement médical actuel de la dysplasie
fibreuse perspective. Revue du rhumatisme. 2005; 72(5):376-
378. PubMed | Google Scholar

4. Devogelaer Jean-Pierre. Aspects thérapeutiques de la dysplasie
fibreuse des os. Revue du rhumatisme. 2003; 70(8):687-
690. PubMed | Google Scholar

5. Ayadi-Kaddour A, et al. Dysplasie fibreuse costale : a propos de
dix cas. Revue de Chirurgie Orthopédique et Réparatrice de
I'Appareil Moteur. 2008; 94(3):301-307.PubMed | Google
Scholar

6. Chapurlat Roland D. Dysplasie fibreuse des os: aspects
cliniques chez I'adulte. Revue du rhumatisme. 2003; 7(8):678-

680. PubMed | Google Scholar

7. Hughes EK, et al. Benign primary tumours of the ribs. Clinical
radiology. 2006; 61(4):314-322. PubMed | Google Scholar

Page number not for citation purposes 3


http://www.panafrican-med-journal.com/content/article/19/81/full/#ref1
http://www.panafrican-med-journal.com/content/article/19/81/full/#ref3
http://www.panafrican-med-journal.com/content/article/19/81/full/#ref4
http://www.panafrican-med-journal.com/content/article/19/81/full/#ref1
http://www.panafrican-med-journal.com/content/article/19/81/full/#ref 5
http://www.panafrican-med-journal.com/content/article/19/81/full/#ref 6
http://www.panafrican-med-journal.com/content/article/19/81/full/#ref5
http://www.panafrican-med-journal.com/content/article/19/81/full/#ref10
javascript:PopupFigure('FigId=1')
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=Ould%20Slimane%20M%5bauthor%5d+AND++Dysplasie+fibreuse+polyostotique+du+rachis+dorsal+:+Cas+clinique+et+revue+de+la+litt%E9rature
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Dysplasie+fibreuse+polyostotique+du+rachis+dorsal+:+Cas+clinique+et+revue+de+la+litt%E9rature
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Dysplasie+fibreuse+polyostotique+du+rachis+dorsal+:+Cas+clinique+et+revue+de+la+litt%E9rature
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Dysplasie+fibreuse+polyostotique+du+rachis+dorsal+:+Cas+clinique+et+revue+de+la+litt%E9rature
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=Durand%20S%5bauthor%5d+AND++La+dysplasie+fibreuse+de+l%92extr%E9mit%E9+proximale+du+f%E9mur+chez+l%92enfant+et+l%92adolescent+:+R%E9sultats+du+traitement+chirurgical+dans+22+cas
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+La+dysplasie+fibreuse+de+l%92extr%E9mit%E9+proximale+du+f%E9mur+chez+l%92enfant+et+l%92adolescent+:+R%E9sultats+du+traitement+chirurgical+dans+22+cas
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=Chapurlat%20Roland%5bauthor%5d+AND++Le+traitement+m%E9dical+actuel+de+la+dysplasie+fibreuse+perspective
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Le+traitement+m%E9dical+actuel+de+la+dysplasie+fibreuse+perspective
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=Devogelaer%20Jean-Pierre%5bauthor%5d+AND++Aspects+th%E9rapeutiques+de+la+dysplasie+fibreuse+des+os
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Aspects+th%E9rapeutiques+de+la+dysplasie+fibreuse+des+os
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=Ayadi-Kaddour%20A%5bauthor%5d+AND++Dysplasie+fibreuse+costale+:+%E0+propos+de+dix+cas
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Dysplasie+fibreuse+costale+:+%E0+propos+de+dix+cas
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Dysplasie+fibreuse+costale+:+%E0+propos+de+dix+cas
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Dysplasie+fibreuse+costale+:+%E0+propos+de+dix+cas
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=Chapurlat%20Roland%20D%5bauthor%5d+AND++Dysplasie+fibreuse+des+os:+aspects+cliniques+chez+l%92adulte
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Dysplasie+fibreuse+des+os:+aspects+cliniques+chez+l%92adulte
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=Hughes%20EK%5bauthor%5d+AND++Benign+primary+tumours+of+the+ribs
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Benign+primary+tumours+of+the+ribs

8. Liens D, Delmas PD, and Meunier PJ. Long-term effects of
intravenous pamidronate in fibrous dysplasia of bone. The
Lancet. 1994; 343(8903):953-954. PubMed | Google
Scholar

4
Figure 1: A) Radiographie de face montrant une dysplasie

fibreuse du tiers proximal et distal du radius ; B)
Radiographie de face objectivant des lésions de dysplasie
fibreuse intéressant le col de I'omoplate et la totalité de

I'humérus
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